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摘要 : 左 室 心 肌 致 密 化 不 全 (LYVNC) 为 一 种 罕见 的 遗传 性 心肌 病 ,年 发 病 率 为 0.05%~0.24%, 男 性 多 于 女性 ,以 渐进 性 心 功能 不 
全 .心律 失常 .血栓 栓塞 为 主要 临床 表现 。LVNC 临 床上 罕见 上 是 诊断 时 往往 已 经 到 终 末 期 ,预后 较 差 , 但 若 能 尽早 诊断 ,积极 采 


取 治 疗 , 也 可 延缓 病程 的 进展 。 现 报道 LVNC 患 者 一 例 , 旨 在 提高 对 该 疾病 的 认识 ,提高 早期 诊断 效率 。 
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左 室 心肌 致密 化 不 全 ,又 称 海 绢 状 心肌 或 心肌 赛 状 
际 持续 状态 ,为 豚 胎 期 心肌 正常 致密 化 过 程 的 停止 , 形 
成 过 多 突起 的 肌 小 梁 和 深 陷 的 小 梁 间 际 , 故 通 常 也 称 
“海绵 状 心肌 ”。 临 床上 该 病 的 报道 较为 少见 ,值得 深入 


学 习 。 


1 病例 资料 

患者 ,男性 ,56 岁 , 因 阵 发 性 胸闷 心情 3 月 余 , 加 重 
1d 入 院 。 查 体 :体温 36.2 % ,脉搏 100 次 /min, 呼 吸 32 
次 /min, 血 压 110/77 mmHg, 双 肺 可 闻 及 湿性 嘿 音 , 心 前 
区 无 隆起 , 心 尖 搏 动 增强 , 心 浊音 界 增 大 ,心音 稍 弱 , 心 
率 100 次 /min, 律 齐 , 心 尖 部 可 闻 及 2 级 收缩 期 杂音 ， 
肝 肋 下 可 触及 , 肝 颂 静脉 回流 征 阳性 , 双 下 肢 轻 度 水 
肿 。 胸 片 示 右 下 肺炎 ,主动 脉 硬化 , 心 影 增 大 。 心 电 图 示 
窦 性 心律 , 频 发 室 性 早搏 , 左 心室 肥厚 伴 劳 损 。 超 声 心 
动 图 示 全 心 扩 大 ,以 左 室 明显 , 左 心室 内 径 63 mm , 右 
心室 内 径 49 mm, 左 室 乳 头 肌 近 心 尖 部 室 壁 明显 变 薄 
5 mm, 内 膜 面 厚薄 不 均 , 可 见 网 状 结构 的 小 梁 肌 东 及 深 
陷 的 小 梁 帘 ,Color Doppler 显示 小 梁 窜 与 左 室 辟 可 见 
血 流 交通 ,各 房 室 腔 内 未 见 异常 回声 光 团 。 左 室 腔 显著 
扩大 ,二 人 尖 泊 开放 幅度 明显 减低 ,形成 “大 心 腔 , 小 开 
口 ”, 左 心 功能 明显 减退 ,LVEF37%。 肺 动脉 及 主动 脉 
内 径 正 常 , 室 间 隔 及 左 室 后 壁 不 厚 , 捕 动 幅度 普遍 减弱 
未 见 区 域 性 室 壁 运动 异常 , 房 室 间隔 连续 性 完整 。 二 尖 
瓣 返 流 (重度 ) ,三 尖 激 返 流 ( 中 度 ) ,肺动脉 高 压 ( 重 度 )， 
按 简化 伯 努 力 方程 推测 肺动脉 收缩 压 约 55 mmHg。 临 
床 诊断 为 : 左 室 心肌 致密 化 不 全 性 心脏 病 , 频 发 室 早 , 心 
功能 亚 级 ,经 对 症 治疗 后 好 转 出 院 ( 图 1,2)。 


2 讨论 


左 室 心肌 致密 化 不 全 (LVNC ) 为 一 种 罕见 的 遗传 
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图 1 心 尖 四 腔 切 面 示 心 肌 致 密 化 不 全 


图 2 心 尖 四 腔 切 面 示 二 尖 办 重度 返 流 


性 心肌 病 , 年 发 病 率 为 0.05%~0.24%, 男 性 多 于 女性 。 
其 病理 机 制 为 胚胎 期 心肌 正常 致密 化 过 程 的 停止 ,形成 
过 多 突起 的 肌 小 梁 和 深 陷 的 小 梁 间 除 。 心 肌 致 密 化 不 
全 可 分 为 左 心室 型 . 右 心 室 型 及 双 心 室 型 ,以 左 心室 型 
最 为 多 见 " ,常见 累及 部 位 为 心 尖 , 其 次 为 左 室 中 部 的 下 
壁 和 侧 辟 >。 受累 心室 腔 内 可 见 肌 小 梁 及 隐 窒 ,粗大 的 
肌 小 梁 容易 引起 心室 壁 主动 弛 张 功能 障碍 以 及 心室 壁 
僵硬 度 增 加 ,顺应 性 降低 ,进而 导致 心肌 舒 缩 功能 障 
碍 。 同 时 , 肌 小 梁 对 血液 的 需求 增加 以 及 心脏 血 供 不 
足 引 起 慢性 心肌 缺 血 ,加 上 心肌 隐 窜 窜 内 的 血 流 缓慢 、 
瘀 滞 , 易 形成 附 壁 血栓 。 三 者 共同 导致 了 LVNC 常 见 
的 3 种 临床 表现 , 即 渐进 性 心 功能 不 全 心律 失常 ,血栓 
栓塞 "车 。LVNC 的 临床 表现 差别 很 大 ,多 数 早 期 无 症 
状 , 于 中 年 发 病 , 发 病 时 间 的 差异 是 因为 非 致密 化 心肌 
范围 和 慢性 缺 血 程度 以 及 伴 发 疾病 决定 病程 的 发 展 。 
LVNC 的 诊断 目前 主要 通过 超声 心动 图 ,可 见 心 腔 内 多 
发 过 度 隆起 的 肌 小 梁 和 深 陷 其 间 的 隐 和 窜 , 形 成 网 状 结 
构 , 病 变 以 近 心 尖 部 、 室 壁 明显 , 室 壁 琉 松 层 与 致密 层 厚 
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度 比 值 >2, 且 除外 其 他 器 质 性 心脏 病 , 彩 色 多 普 勒 可 探 
及 隐 窜 间隙 之 间 有 低速 血 流 与 心 腔 相通 ””。 实 时 三 维 
超声 心动 图 \CMRI 及 左 心室 造影 也 能 提供 更 多 有 利 的 
诊断 信息 站。 临床 上 需 与 扩张 型 心肌 病 , 肥 厚 型 心肌 
病 , 缺 血性 心肌 病 等 鉴别 ,超声 心动 图 不 仅 能 显示 本 病 
的 心肌 结构 特征 ,并 可 以 明确 诊断 。LVNC 的 治疗 以 对 
症 治疗 为 主 ,LVEF 降低 的 患者 按照 心力 衰竭 的 标准 治 
疗 , 终 末期 的 LYNC 患 者 可 考虑 心脏 移植 “*"。 

本 例 患 者 2 年 前 曾 因 “ 突 发 胸痛 ” 行 PCI 术 ,3 月 前 
因 “ 胸 闽 、 心 怪 ” 人 院 治疗 ,1 月 前 因 “ 阵 发 性 室 上 性 心动 
过 速 行 射频 消融 ,起 病 表现 为 急性 心肌 梗塞 , 随 着 病情 
的 进展 ,出 现 渐进 性 的 心 功能 不 全 ,以 及 室 上 性 心动 过 
速 ,后 患者 反复 出 现 心 功能 不 全 急性 发 作 , 再 次 人 院 已 
经 进展 为 终 末 期 , 因 患 者 早期 的 临床 表现 及 心电图 无 特 
异性 表现 ,以 至 于 早期 误诊 为 冠 心病 ,心脏 彩超 最 终 得 
以 确诊 。LVNC 虽然 罕见 且 诊 断 时 往往 已 经 到 终 未 期 ， 
预后 较 差 ,但 如 果 能 尽早 诊断 ,积极 采取 治疗 ,也 会 延 组 
病程 的 进展 ,减少 并 发 症 ,提高 患者 的 生活 质量 及 生存 
率 , 该 患者 的 治疗 方法 无 特异 性 , 除 对 证 支持 治疗 外 可 
考虑 行 心脏 移植 术 。 
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